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Система гемостазу — це
сукупність функціонально-
морфологічних і біохімічних
механізмів, що забезпечують
збереження рідкого стану кро-
ві, запобігання та припинен-
ня кровотечі, а також цілісність
кровоносних судин. Система
гемостазу, як і всі інші системи
організму, зазнає змін у про-
цесі росту та розвитку люди-
ни. Протягом перших 6 міс.
життя стан гемостазу зміню-
ється відповідно до змінених
умов існування й у 6 міс. від-
повідає статусу зрілого орга-
нізму [1; 2].
Як відомо, система гемоста-
зу складається з системи згор-
тання та з протизгортальної
системи. Перша включає в се-
бе судинно-тромбоцитарну та
коагуляційну ланки. Протизгор-
тальна система складається
з фібринолітичної й антикоагу-
лянтної систем [3]. Більшість
показників системи гемостазу
в дітей у віці від 1 до 14 років
суттєво не відрізняються між
собою, а також від значень від-
повідних показників у дорос-
лих [3]. У дітей до 1 року окре-
мі величини (час згортання
крові, вміст тромбоцитів та ін-
декс тромбоцитарної активації,
низка параметрів, що характе-
ризують гемостатичні власти-
вості кров’яного згустка) мо-
жуть незначно відрізнятися від
таких у дітей більш старшого
віку, що відображає функціо-
нальні особливості періоду но-
вонародженості [4].
Новонароджені і діти пер-
ших місяців життя мають особ-
ливості як клітинної, так і плаз-
мової ланок гемостазу [5]. Про-
цеси перебудови всіх функ-
ціональних систем організму
дитини надають різноспрямо-
ваного впливу на окремі ком-
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Система гемостаза у детей с «цианотическими» врожденными пороками сердца (ВПС) име-
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сосудисто-тромбоцитарного звена, снижения антикоагулянтной активности и резкого угнетения
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ческими» ВПС составляют особый контингент кардиохирургических больных, где знание особен-
ностей и своевременный анализ изменений системы гемостаза является очень важным для пра-
вильного выбора тактики терапии при оперативном лечении и в послеоперационном периоде.
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Hemostatic system among children with cyanotic congenital heart disease (CHD) has its own char-
acteristics, because hypoxia is a significant factor in the violation of hemostasis.
The purpose of this literature review is to analyze the features of the hemostatic system healthy
children and patients with cyanotic CHD under 1 year of age and a comparison of the main parame-
ters of the hemostatic system with indicators of adults.
The review suggests that patients with cyanotic CHD, in contrast to healthy children, is character-
ized by hypercoagulation shifts due to vascular-platelet chain, decreased anticoagulant activity and a
sharp inhibition of fibrinolytic properties of plasma.
At the same time there is a low concentration of coagulation factors and platelet count decrease.
Therefore, children with cyanotic CHD form а special contingent of cardiac patients, where the knowl-
edge of the characteristics and timely analysis of changes in the haemostatic system is very important
for the proper choice of the management in the surgical treatment and postoperative period.
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поненти гемостазу, що позна-
чається не стільки на загаль-
ному гемостатичному потенціа-
лі, скільки на окремих його
компонентах. До них зарахову-
ють зміну концентрації про-
коагулянтів і спектра антикоа-
гулянтів, зміну функціональної
активності тромбоцитів у від-
повідь на вплив окремих агре-
гантів, зміну характеру взаємо-
дії між клітинами — учасника-
ми гемостазу [6].
Крім цього, на стан системи
згортання впливають стресові
фактори, серед яких особливе
місце посідає гіпоксія, яка є
одним з екстремальних факто-
рів, що впливають на організм
людини. Гіпоксія, надаючи
комплексного впливу на орга-
нізм, здатна викликати серйоз-
ні порушення в коагуляційній
системі крові [7]. Саме тому
на особливу увагу стан систе-
ми гемостазу заслуговує у ді-
тей з «ціанотичними» вродже-
ними вадами серця (ВВС), при
яких гіпоксія є основним і знач-
ним фактором у зміні та пору-
шенні гематологічних показ-
ників у хворих даної катего-
рії. При цьому зміни в системі
гемостазу явно корелюють з
тяжкістю гіпоксемії та поліцит-
емії [8].
Враховуючи все вищесказа-
не, метою даної роботи є ана-
ліз особливостей системи ге-
мостазу у здорових дітей і па-
цієнтів з «ціанотичними» ВВС
у віці до 1 року та порівняння
основних параметрів системи
гемостазу з показниками у до-
рослих.
Особливістю судинно-тром-
боцитарної ланки системи
згортання крові у дітей перших
місяців життя є відносно низь-
ка функціональна активність
тромбоцитів за рахунок зни-
ження агрегації з АДФ, колаге-
ном, адреналіном, через незрі-
лість мембранних рецепторів.
Також знижено утворення про-
стагландинів і тромбоксану А2
через низький рівень циклоок-
сигенази в тромбоцитах. Щодо
кількості тромбоцитів, то вста-
новлено, що вона вірогідно не
відрізняється від їх кількості у
дорослих [1; 9].
Що стосується дітей з «ціа-
нотичними» ВВС, то достовір-
но встановлено, що активність
тромбоцитів у даної категорії
хворих значно вища, ніж у здо-
рових дітей [10], однак їх кіль-
кість зменшується при трива-
лому впливі гіпоксії [11; 12].
Установлено, що рівень висо-
комолекулярного кофактора
адгезії — фактора Віллебран-
да, який у зоні ушкодження
надходить з плазми крові, ви-
вільнюється з ендотелію, сек-
ретується тромбоцитами [13],
у новонароджених і дітей пер-
шого року життя достовірно ви-
щий, ніж у дорослих [14]. Знач-
но вищий цей показник у дітей
з «ціанотичними» ВВС [15].
Свої особливості спостері-
гаються в коагуляційній ланці
системи гемостазу. Справа в
тому, що в усіх здорових дітей
у перші дні життя відзначаєть-
ся низький рівень вітаміну K
(при народженні його рівень
часто нижчий за межу вияв-
лення — 0,2 нмг/мл), тому що
він погано передається через
фетоплацентарний бар’єр [16].
У зв’язку з цим установлено, що
на 5–7-й день життя відзнача-
ється зниження плазмових
K-вітамінзалежних факторів
згортання (протромбіну, про-
конвертину, Стюарт — Прауе-
ра). Найінтенсивніше вміст цих
факторів підвищується протя-
гом 2–6-го місяців життя, дося-
гаючи до року рівня старших
дітей [3]. Лише до 16 років вміст
K-вітамінзалежних факторів
досягає рівня дорослого орга-
нізму [17].
За даними деяких авторів
установлено, що активність V,
VII, VIII, IX, Х, XI і XIII факторів
становить усього 40–80 % від
нормального рівня, і такі особ-
ливості зберігаються аж до
6-місячного віку здорової дити-
ни [18; 19]. Деякі коагуляційні
білки (фактори ХII і VII, пре-
калікреїн, фібриноген) мають
фетальну форму. Особливіс-
тю фетального фібриногену є
знижена його активність, а та-
кож підвищений щодо зрілої
форми вміст сіалової кислоти.
Функціонально зрілою структу-
ра фібриногену стає лише на
12-му місяці життя [20]. Крім
того, сам рівень фібриногену
вірогідно нижчий у дітей до
3 міс. порівняно з дітьми стар-
шого віку [1; 21].
Аналогічна картина спосте-
рігається й у дітей з гіпоксією
[5]. Наслідком цього є знижен-
ня як зовнішнього, так і внут-
рішнього шляху згортання кро-
ві, про що свідчать триваліший
тромбіновий час, активований
частковий тромбопластиновий
час і підвищення показників
міжнародного нормалізовано-
го відношення у дітей більш
раннього віку [1; 6; 22].
Незважаючи на гіпокоагу-
ляційні явища, установлено,
що в перші дні життя у всіх
здорових дітей суттєво підви-
щується в плазмі крові вміст
продуктів деградації фібрину:
D-димерів і розчинних фібрин-
мономерних комплексів (РФМК)
— проміжних продуктів поси-
леної ферментативної актив-
ності тромбіну, рівень яких нор-
малізується до кінця періоду
новонародженості [23]. У хво-
рих з гіпоксією підвищення да-
них показників більш вираже-
не [5].
Свої особливості у дітей має
і протизгортальна система. Це
стосується як системи фібри-
нолізу, так і рівня природних
антикоагулянтів. У зв’язку з
наявністю фізіологічної гіпо-
коагуляції, пов’язаної з дефіци-
том K-вітамінзалежних фак-
торів згортання крові, у дітей
раннього віку спостерігається
зниження рівня основних ком-
понентів системи фібринолізу
— плазміногену та його акти-
ваторів, антитромбіну ІІІ, а та-
кож K-вітамінзалежних анти-
коагулянтів (протеїну S і про-
теїну С), рівень яких після на-
родження удвічі менший, ніж у
дітей старшого віку [3; 16; 18;
22].
В організмі новонароджено-
го присутня фетальна форма
молекули плазміногену, точні-
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ше дві глікоформи, які містять
більшу кількість манози та сіа-
лової кислоти. Ензиматична
активність фетального плазмі-
ногену і його здатність зв’язу-
ватися з фібрином/фібриноге-
ном нижча, ніж у зрілої форми.
Крім того, сам рівень плазміно-
гену, а також гепаринового ко-
фактора II і фібринолітичної
активності плазми крові стано-
вить приблизно 50 % від показ-
ників у дорослих [18]. Ця особ-
ливість призводить до загаль-
ного зниження продукції плаз-
міну та зниження фібринолі-
тичної активності у новонаро-
джених [24]. Установлено, що
показники антитромбіну III —
універсального інгібітора згор-
тання, на частку якого припа-
дає до 80 % усієї антикоагуля-
ційної активності плазми, віро-
гідно нижчі, ніж у дітей старшо-
го віку, і значно менший його
вміст у дітей з «ціанотичними»
ВВС незалежно від віку [21].
Також зменшена концентрація
протеїнів С і S, синтез яких від-
бувається в печінці в присут-
ності вітаміну K [17].
Подібна картина спостеріга-
ється й у хворих з «ціанотични-
ми» ВВС, що сприяє посилен-
ню прокоагулянтного потенціа-
лу крові [5]. Тому, на відміну
від дітей старшого віку, основ-
ну роль природного антикоагу-
лянту бере на себе α2-макро-глобулін, концентрація якого в
крові новонароджених вища
[25].
Інша картина спостерігаєть-
ся у дітей з ВВС у віці до 1 міс.,
де окрім зниження рівня ос-
новних антикоагулянтів, також
спостерігається низький рівень
α2-макроглобуліну (85 % відпоказника у дорослих). Тільки
у 6 міс. життя показник даного
антикоагулянту досягає рівня
дорослих [26].
Ще одним фактором, що
сприяє гіперкоагуляції, є зни-
ження рівня прекалікреїну (фак-
торів Флетчера) і високомоле-
кулярного кініногену (Фіцже-
ральда Фложе), які є пускови-
ми для всіх плазмових протео-
літичних систем і впливають
на внутрішній механізм актива-
ції фібринолізу. Їхні показники
у дітей першого місяця життя
більш ніж на 60 і 40 % відповід-
но нижчі, ніж у дітей першого
року життя. Найбільш інтенсив-
но рівень перерахованих фак-
торів згортання підвищується
протягом 6 міс., а у віці 1 року
їх вміст не відрізняється від ді-
тей старшого віку [6]. Най-
більш фізіологічно значущим
є інгібітор активатора плазмі-
ногену ендотеліального типу
(PAI-1) [13], плазмова концен-
трація якого при народженні
вища за рівнень у дорослих.
Вірогідне збільшення його вміс-
ту зберігається аж до підлітко-
вого віку [17]. Значно вищий
рівень PAI-1 у дітей з ВВС [27].
Підвищений вміст цього інгібі-
тора призводить до гіперкоа-
гуляції, яка часто супроводжу-
ється тромботичними усклад-
неннями, що дозволяє вважа-
ти РАI-1 важливою складовою
в регуляції балансу між коагу-
ляцією та фібринолізом [28].
Таким чином, в організмі всіх
здорових доношених новона-
роджених дітей створена біо-
логічна закономірність, що ві-
дображає урівноваження всіх
ланок системи гемостазу на
іншому, властивому тільки пе-
ріоду новонародженості, функ-
ціональному рівні. Саме че-
рез це явища тромбозу у дітей
раннього віку трапляються
вкрай рідко (1 на 100 000 ви-
падків) і, як правило, мають
вторинний характер [28].
Інша картина спостерігаєть-
ся у дітей, які перебувають у
стані хронічної гіпоксемії. Для
хворих з «ціанотичними» ВВС
характерні гіперкоагуляційні
зрушення за рахунок судинно-
тромбоцитарної ланки. При гі-
поксії зростаюча гіперкоагуля-
ція супроводжується ознаками
внутрішньосудинного тромбі-
ногенезу, споживанням тром-
боцитів, зниженням антикоагу-
лянтної активності та різким
пригніченням фібринолітичних
властивостей плазми крові
(табл. 1). Крім того, наявність
гіпоксії запускає компенсатор-
ні механізми в організмі, спря-
мовані на поліпшення достав-
ки тканинам кисню. Зниження
рівня забезпечення киснем
тканин і органів передусім при-
зводить до підвищення синте-
зу та секреції гуморального
регулятора еритропоезу —
еритропоетину [29], що викли-
кає вторинний еритроцитоз
у хворих з «ціанотичними»
ВВС. Зазначені зміни ведуть до
збільшення в’язкості крові, що
разом з перебудовою судинної
Таблиця 1
Порівняльна характеристика системи гемостазу
дітей до 1 року життя і дорослих
Ланка систе-
ми гемостазу
Судинно-
тромбоци-
тарний
гемостаз
Фактори
згортання
крові
Система
фібринолізу
Природні
антикоагу-
лянти
Показники у здорових
дітей до 1 року
↔ Тромбоцити
↓ Функція тромбоцитів
↑ Фактор Віллебранда
↔ Тромбоксан А2
↓ II, V, VII, IX, X, XI, XII
↑ VIII
↓ Фібриноген
↔ РФМК
↓ Плазміноген
↓ α2-антиплазмін↑ PAI-1
↓ Антитромбін ІІІ
↓ Протеїн С і S
↑ α2-макроглобулін↓ Гепариновий
кофактор ІІ
Показники у дітей до 1 року
з «ціанотичними» ВВС
↓ Тромбоцити
↑ Функція тромбоцитів
↑↑ Фактор Віллебранда
↑ Тромбоксан А2
↓ II, V, VII, IX, X, XI, XII
↑ VIII
↓ Фібриноген
↑ РФМК
↓ Плазміноген
↓ α2-антиплазмін↑↑ PAI-1
↓↓ Антитромбін ІІІ
↓ Протеїн С і S
↓ α2-макроглобулін↓ Гепариновий
кофактор ІІ
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системи створює в організмі
умови для тромбоутворення.
Установлено, що зі збільшен-
ням тривалості впливу гіпоксії
посилюється ступінь гіперкоа-
гуляційних зрушень у системі
[11].
Водночас низька концентра-
ція факторів згортання і змен-
шення кількості тромбоцитів
можуть бути причиною після-
операційних кровотеч, описа-
них у літературі [30]. Аналіз лі-
тературних джерел свідчить
про те, що діти з «ціанотични-
ми» ВВС становлять особли-
вий контингент кардіохірургіч-
них хворих, де знання особли-
востей і своєчасний аналіз
змін системи гемостазу є дуже
важливим для правильного
вибору тактики терапії під час
оперативного лікування та в
післяопераційному періоді.
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